Primer Antifosfolipid Sendromuna Bagl Bilateral
Yaygin Korio-retinal Vazookliizyonlu Bir Vaka
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ABSTRACT

Primer antifosfolipid sendromuna bagl olarak bilateral
yaygin korio-retinal vazooklizif tutulum gézlenen vakanin
sunumu.

Yaklagik 3 yil dnce ani olarak basglayan az gérme sikayeti
ile klinigimize sevk edilen hastaya tam bir oftalmik muaye-
neye ek olarak, fléresein fundus anjiyografi, tam biyokim-
ya tetkiki, immuUnolojik, romatolojik kan testleri ve renkli
doppler incelemesi yapildi.

Primer antifosfolipid sendromu trombotik olaylara neden
olarak okiler arteriyal ve venéz yapilari tutabilen bir has-
taliktir.

Anahtar Kelimeler: Antifosfolipid sendromu, Koroido-retinal

vazooklizyon.

The aim was to present a case of primary antiphospholipid
syndrome with bilateral diffuse choroido-retinal vascular
involvement.

A patient with abrupt onset of low vision occured 3 years
ago has been refered to our clinic for further investigation. A
complete ophthalmic and fundoscopic examinationtogether
with biochemical, immunological, rheumotological blood
tests and color doppler investigations were performed.

The best corrected visual acuities of the 41 years old
age woman were 0.05 on the right and counting fingers
from 3 meters on the left eye. On her fundoscopic and
flouresceine fundus angiographic examinations; Findings
of leakage from optic disc, diffuse choroido-retinal
vasooclusive findings and increased foveal avascular zone
diameter were observed on both of her eyes which were
more prominent on her left eye. The significantly reduced
visual acuities were thought to be due to that diffuse vaso-
occlusion. Her blood tests revealed increased erythrocyte
sedimentation rate, increased level of C reactive protein,
thrombocytopenia, increased anticardiolipin antibody level,
and increased anti protein C antigen level. The rest of the
immunological tests were within normal levels. The patient
was diagnosed as primary antiphospholipid syndrome due
to those findings and was administered anticoagulation
treatment according to the recommendations of the
cardiology clinic.

Primary antiphospholipid syndrome is a disease that
may cause thrombotic events with arterial and venullar
involvement.
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150 Primer Antifosfolipid Sendromuna Bagl Bilateral Yaygin Korio-retinal Vazooklizyonlu Bir Vaka

GiRig

Antifosfolipid sendromu orta veya ileri dizeyde
antifosfolipid antikorlarin Gretimi sonrasi ortaya ¢ikan
trombotik olaylarin olugturdugu klinik tablonun genel
adidir. Beraberinde otoimmin trombositopeni gérile-
bilir. Genellikle altta yatan sistemik lupus eritematozis
gibi bir otoimmin hastalikla birlikte olsa dahi tanimla-
nabilen bagka hicbir otoimmin bozukluk olmayabilir ve
bu durumda olgu primer antifosfolipid sendromu olarak
adlandirilir.’? Primer antifosfolipid sendromuna bagli tek
tarafli retinal tutulum sik bildirilmis ise de, bilateral ko-
roidal vazooklizyon bu zamana kadar az sayida vakada
bildirilmistir.® Biz de burada 41 yasinda bilateral yaygin
retinal ve koroidal vazooklizyon bulgular gésteren pri-
mer antifosfolipid sendromu olan bir bayan hastanin
bulgularini sunmayr amagladik.

OLGU SUNUMU

Yaklagik 3 yil 6nce ani olarak baglayan az gérme si-
kayeti ile klinigimize sevk edilen hastaya tam bir oftalmik
muayeneye ek olarak, fléresein fundus anjiyografi, tam
biyokimya tetkiki, immuUnolojik ve romatolojik tetkikler
yapildi.

Kirk-bir yagindaki bayan hastanin gérme dizeyleri
sa§ gdzde 0.05, sol gézde 3 metreden parmak sayar di-
zeyinde idi. Fundus muayenesinde ve fléresein anjiyog-
rafisinde solda daha belirgin olmak Gzere her iki gézde
optik diskten sizinti, gecikmis koroidal ve arteriovendz
dolma, ge¢ safhalarda belirgin koroidal hipoperfizyon,
kapiller non-perfizyon alanlari, foveal avaskiler sachada
belirgin genigleme ile birlikte periferik retinal damarlar-
da sizinti ve okluzif bulgular izlendi (Resim 1-4). Gér-
me dizeylerindeki belirgin disuklik yaygin korio-retinal
vazooklizyon sonucu makiler ve optik disk tutulumuna

Resim 1: Sag gézde fundus fotografinda: inferiyorda daha
belirgin olmak Uzere dal ven ve arterde vazooklizyon bul-
gulari, vende dilatasyon tortusite artigi ve arterde yer yer
incelme ve tikanikliklar gézlenmektedir.

baglandi. Vazooklizyon nedenleri araghirildi. Eritrosit se-
dimentasyon hizinda, C-reaktif protein ve antikardiolipin
antikor IgG seviyesinde artig (>170 y-fosfolipid), trom-
bositopeni (frombosit sayisi 49 000/uL) ve anti protein C
antikor seviye yUksekligi tespit edildi. Hastanin karotis ve
oftalmik renkli Doppler incelemelerinde higbir patolojik
bulgu izlenmedi. Diger hicbir immuinolojik test pozitifligi
saptanmadi. Hastaya bu bulgularin igiginda primer an-
tifosfolipid sendromu tanisi konuldu ve kardiyoloji klini-
ginin énerdigi sekilde dusuk molekuler agirlikli heparin
(Clexane 6000 IU, subkitan, ginde iki kez) verildi. Ayni
anda warfarin baglandi. International Normalized Ratio
(INR) 2.5 dizeyine ¢ikinca dusik agirlikli heparin kesil-
di. idame warfarin ile saglanip, INR dizeyi 2.5-3 olacak
sekilde doz ayarlandi. Halen kontrolde tutulan hastanin
gérme dizeylerinde degisim gézlenmedi ancak ek bir
okiler veya sistemik vaskiler tikaniklik bulgusu da olus-
madi.

TARTISMA

Koagilasyon-antikoagilasyon mekanizmasi olduk-
ca karmasik ve ic ice gegmis bir cok zincirleme reaksi-
yon sonucu gerceklesir. Bu basamaklardan her hangi
birinde olusabilecek bozulma beklenmeyen koagilasyon
veya antikoagilasyon sonuglari dogurabilir. Primer an-
tifosfolipid sendromlu vakalarda okiler tutulum, venéz
veya arteriyal veya her ikisinin tutulumu seklinde gézle-
nebilir. Bizim hastamizda ise bilateral koroidal ve retinal
vaskuler tutulum gézlenmistir. Primer antifosfolipid send-
romuna bagl koriokapillaris tutulumu olduk¢a nadirdir
ve daha 8nce ¢ok az sayida vakada bildirilmistir.® Klinik
bulgular genellikle fundusa yerlesir ve 6n segment tutu-
lumu genellikle gézlenmez veya ¢ok hafif duzeydedir.*
Siklikla gérulen fundus bulgulari; venéz kivrimlanma ar-

Resim 2: Sol g6z fundus fotografinda: inferiyorda daha belir-
gin olmak Uzere dal ven ve arterde vazooklizyon bulgulari,
vende dilatasyon tfortusite artigi ve arterde yer yer incelme,
preretinal hemoraijiler ve eksudasyonlar izlenmektedir.
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Resim 3: Sag fléresein anjiografide: Ge¢ dénemde optik disk-
ten sizinti, foveal avaskiler zonda belirgin genisleme, yay-
gin korio-retinal vazooklizyon, kapiller tikaniklik ve yer yer
vaskiler sizinh odaklar izlenmektedir.

tigi, mikro anevrizmalar, vitreus veya preretinal hemora-
iiler, anterior iskemik optik néropati, retinal ve koroidal
vaskiler oklozyonlar seklindedir.® Vaskuler endotelial
hicreler ve trombosit membranlari ile lokal prostasiklin-
ler, antitrombin Il ve protein C gibi pthtilagma faktérle-
rinde bulunan negatif iyon yUklo fosfolipidler ile reak-
siyona giren heterojen yapidaki lupus antikoagulanlari
(LA) ve antikardiolipin antikorlar (ACA) gibi antifosfolipid
antikorlar, tromboembolik olaylara yol agabilirler.* An-
tifosfolipid antikor pozitifligi gésteren vakalardan %0.5
ile %8 arasinda degisen oranlardaki hastalarda retinal
vaskuler yapilarin etkilendigi rapor edilmigtir.¢ Retinal
ve koroidal tutulum olusan olgulardaki fléresein fundus
anjiyografilerinde gézlemlenebilen degisiklikler; pigment
epitelde pencere defekti, arteriolar veya veniler dolmada
gecikme, kapiller hipoperfizyon sahalari, fléresans sizin-
tisi ve neovaskUlarizasyon bulgulari olarak siralanabilir.?
Hastada vazookluzif bulgularin varligr tespit edildiginde,
cogu zamanda 6 aydan az olmayacak sirelerde hepa-
rin ve sonrasinda oral warfarin tedavisi uygulanmalidir.
Hastalarin bir kismi antikoagilan tedavi altinda dahi
tromboemboli gelistirebilecegi unutulmamalidir.® Bayle
bir tablonun varliginda antikoagilasyon tedavisi hasta-
nin tim yasami boyunca devam ettirilebilir. Antitrombosit
ilaglarin kullaniminin yararlari tartigmalidir. Eger kullan-
dirllacaksa bile kanama riski akilda tutulmahdir. Yapilan
bir calismada retinal vazookluzyonlu hastalarin sadece
%5'inde etiyolojik faktér olarak antifosfolipid antikorlar
gosterilmistir.’

Resim 4: Sol flresein anjiografide: Ge¢ dénemde optik disk-
ten sizinti, foveal avaskiler zonda belirgin genisleme, yay-
gin korio-retinal vazooklizyon, kapiller tikaniklik ve yer yer
vaskiler sizinti odaklari izlenmektedir.

Yaygin korio-retinal vazooklizyon varliginda primer
antifosfolipid sendromu ihtimali ézellikle ek bir sistemik,
metabolik, vaskiler veya immuinolojik hastaligin olmadi-
g1 durumlarda akilda bulundurulmalidir.
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